Rev Esp Patol 1999; Vol. 32. N° |: 49-53

€ Prous Science, S.A.

© Sociedad Espafiola de Anatomfa Patolégica
@ Sociedad Espafiola de Citologfa

| Caso
aislado

Neurotecoma

C. Troncoso, J.L. Artola* y M. Navarrete

Secciones de Dermatopatologia y *Dermatologia, Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

SUMMARY

Neurothekeoma is a rare benign cutaneous nerve-sheath neoplasm. We report the case of a 60-year-old woman with a tumor that
developed on the skin of the abdomen 3 years ago. This lesion was extirpated and a clinical diagnosis of acquired dermal nevus was
made. Histopathological examination revealed a lobulated myxoid dermal tumor. The tumor cells were round and spindle-shaped with
a staining positive for S-100 protein. The myxoid matrix was positive for Alcian blue and periodic acid-Schiff (PAS). Histological find-
ings were consistent with the diagnosis of myxoid variant of neurothekeoma. Histogenesis, differential diagnosis, and the Spanish
nomenclature are discussed. Rev Esp Patol 1999; 32(1): 49-53. ‘
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RESUMEN : 3 ‘ :
El neurotecoma es un tumor benigno poco frecuente originado en la vaina'nerviosa de los nervios periféricos. Presentamos una mUJer
de 60 afios a la que se extirpa un tumor en la piel del abdomen de tres anos de evolucion con el juicio clinico de nevo melanocitico.

En el estudio histolégico se encuentra una neoplasia dérmica constituida por I6bulos de distinto tamano separados por tejido con/un-
tivo fibroso. Los I6bulos estdn compuestos por células fusiformes y redondas en el interior de una matriz mixoide. La tincién con azul
alcian PAS es positiva en \Ias zonas mixoides. La.expresion de la proteina S100 muestra positividad en las células tumorales. Con
estos hallazgos realizamos el diagndstico de neurotecoma, variante mixoide. Se discute su histogénesis, su diagndstico diferencial y
su nomenclatura en la literatura médica esparola. Rev Esp Patol 1999; 32(1) 49-53.

Palabras ‘clave: Piel - Neurotecoma mixoide - Mixoma de la vaina nerwosa Denominacién espafiola

INTRODUCCION

El neurotecoma es un raro tumor cutdneo benigno que  mixoma plexiforme, mixoma dérmico de la vaina ner-

fue descrito por Harkin y Reed (1) en 1969 con la deno- viosa o perineuroma mixomatoso (5) como reflejo de la
minacion de mixoma de las vainas nerviosas, propo- controversia de su histogénesis. Esta se ha visto incre-
niendo su origen en el endoneuro de los nervios perifé- mentada desde la descripcién en 1986 del neurotecoma

ricos. Posteriormente Gallager v Helwig (2) cambiaron celular, una variante que puede reflejar un origen o evo-

el nombre por el de neurotecoma, destacando su origen lucién diferente (6).
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en la vaina nerviosa. Otros autores lo denominan neuro-
fibroma cutédneo atipico (3), neurofibroma paciniano (4),
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Hasta la fecha en la literatura espaiiola se Han descri-
to siete casos localizados en la cabeza (surco nasogenia-
no y retroauricular) (26), el abdomen (7), el miembro
superior (antebrazo y localizacién no detallada) (7, 8), el
miembro inferior (pierna) (5) y el pene (9). ‘

Presentamos un nuevo caso de neurotecoma locali-
zado en la piel del abdomen y discutimos su diagndstico
diferencial y la denominacién correcta en espafiol.

MATERIAL Y METODOS

Una mujer de 60 afios de edad sin antecedentes patolo-
gicos de interés clinico presentaba en la piel del abdo-
men una lesion asintomadtica de tres afios de evolucion.
Se trataba de una tumoracion circular sobreelevada de
1,5 cm de didmetro, de coloracién parda y consistencia
elastica que fue extirpada con el diagndstico clinico de
presuncién de nevo melanocitico.

Figura 1. Lébulos tumorales en la dermis (original, HE x4).
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Se tall6 un bloque del material recibido, se fij6 en for-
mol al 10% v se incluyé en parafina. Se realizaron cortes’
de 4 u que se tifien con hematoxilina-eosina, dcido pery6-
dico de Schitf-azul alcian (pH 2,5) y azul de toluidina.
Completamos el estudio con tincién inmunohistoquimica
para la proteina S100, EMA, vimentina y enolasa neuro-
nal especifica.

RESULTADOS

El estudio histopatoldgico muestra una neoformacién
celular localizada en la dermis, bien delimitada, no en-
capsulada y constituida por Iébulos de distinto tamafio
separados por tejido conjuntivo fibroso (Fig. 1). Los 16bu-
los estdn compuestos por escasas células, fusiformes y
. 2). Tanto
la actividad mitética como el pleomorfismo celular son

redondas, inmersas en una matriz mixoide (Fig

minimos. En el interior del tumor pueden observarse
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Figura 2. Matriz mixoide con escasa celularidad (original, HE x20).
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Figura 3. Fibras nerviosas y mastocitos (original, HE x20).

fibras nerviosas y mastocitos (Fig. 3). Presenta una Ila-
mativa positividad en la matriz mixoide para el azul al-
cian-PAS (Figs. 4 y 5) y azul de toluidina. De las tincio-
nes inmunohistoquimicas realizadas se encuentra positi-
vidad difusa para la expresion de la proteina S100 (Fig. 6).
Los datos inmunohistoquimicos confirmaron el diagnds-
tico de neurotecoma mixoide.

DISCUSION

Las diferentes denominaciones dadas al neurotecoma en
la literatura anglosajona han dado origen a otras tantas
en espafiol: mixoma de la vaina nerviosa (7, 9), mixoma
dérmico de la vaina nerviosa (5) y neurotequeoma (8, 9).
Este dltimo término corresponderia a la traduccién lite-
ral del inglés neurothekeoma. Tanto motivos semdnticos
como fonéticos que eviten la dificil pronunciacién de
ese término aconsejan que nos inclinemos, al igual que

Figura 4. Marcada positividad tumoral para azul alcian-PAS (original, x4).

Del Rio y cols. (7), por su sustitucién por neurotecoma.
Toda vez que se trata de la acepci6n que se recoge en la.
traduccién al espafiol de la. Clasificacion Estadistica
Internacional de Enfermedades y Problemas Relaciona-
dos con la Salud en su décima revision de-1995 (10), cree-
mos que no deja lugar a dudas de que la denominacién
correcta de este tumor derivado de la vaina nerviosa es
neurotecoma (M9562/0).

En general se considera un tumor poco frecuente, ci-
tandose una frecuencia de 1:4000 biopsias cutdneas en la
mayor serie descrita en la literatura espaiiola (7). Aparece
en adultos jévenes, con un predominio femenino (11). -

A nivel clinico los neurotecomas no presentan nin-
guna caracteristica macroscépica que haga sospechar su
diagndstico. Los juicios clinicos mds frecuentes previos
a la exéresis son los de dermatofibroma (7, 12), quistes
de inclusién (8), tumor anexial (7), queloide (12), xan-
toma (12), granuloma piégeno (12) y nevo melanocitico
(7), como en este caso.
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Figura 5. Detalle de los I6bulos y nervio (azul alcian-PAS, original x10).

En la literatura angl6fona y francofona también exis-
ten neurotecomas descritos en localizaciones como el
brazo, el misculo deltoides (11), Ia regién escapular, el
codo, el hueco popliteo, la espalda, el hombro, el pliegue
auricular posterior (12), el parpado (13), el menton. (14).
la nariz (15), el cuello (16), el primer dedo del pie (17) ¥
la cavidad oral (18). Otros neurotecomas de localizacio-
nes extracutaneas son el intraneural en el nervio tibial
posterior (19), el intraespinal (20) y el intracraneal (21).

Se han descrito dos variantes histoldgicas de neurote-
coma atendiendo a su estructura y composicion: una for-
ma cldsica mixoide, mas frecuente, y una variante celular
menos comun propuesta en la literatura por Rosati y cols.
en 1986 (6). Actualmente el neurotecoma celular.esta ple-
namente aceptado dentro de la clasificacién de los tumo-
res neurales cutdneos (22). En los neurotecomas celulares
destaca el componente epitelioide sobre el estroma muci-
noso y la expresién de la proteina S100, que es negativa
a diferencia de la variante mixoide.
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Figura 6. Positividad difusa para la proteina S100 (original, x20).

El estudio histopatoldgico permite el diagnéstico de
certeza. El diagnéstico diferencial debe realizarse con.
otros tumores de la vaina nerviosa y con proliferaciones:
fibrohistiocitarias (23) como el dermatofibrosarcoma pro- -
tuberans mixoide, el histiocitoma fibroso maligno mixoi-
de o el fibroxantoma atipico (24-26). También hay que
diferenciar el neurotecoma de las proliferaciones melano-
citarias (23), sobre todo entre la variante celular y el mela-
noma, para lo cual la inmunohistoquimica (S100 negati-
va para el neurotecoma celular) es de gran ayuda (24).
En ocasiones también la diferenciacion entre neuroteco-
ma y nevo melanocitico intradérmico puede ser dificul-
tosa (25). La presencia de células gigantes multinuclea-
das puede recordar al nevo epitelioide o de Spitz (1).
Otras entidades a considerar son los quistes mixoides
digitales y la mucinosis focal (26).

El origen de las células tumorales atin es desconoci-
do. Para explicar las diferentes poblaciones celulares y
su -organizacion se ha sugerido un posible proceso de .
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envejecimiento del tumor por el cual los neurotecomas
celulares fueron formas iniciales del tumor y los neuro-
tecomas mixoides corresponderian a los de mayor evo-
Iucién (25, 27). Parece claro que el neurotecoma mixoi-
de deriva de las estructuras de sostén delos nervios
periféricos, principalmente de las células de Schwann.
En cuanto a la variante celular, la histogénesis no estd
completamente aclarada. Ultraestructuralmente se ha
intentado explicar el espectro histoldgico al que perte-
necen el neurotecoma mixoide cldsico con una diferen-
ciacion neural (sobre todo de células de Schwann) y el
neurotecoma celular (compuesto principalmente por cé-
lulas indiferenciadas con caracteristicas parciales de célu-
las de de Schwann, células musculares lisas, miofibro-
blastos y fibroblastos) con el concepto de diferenciacién
divergente, segtn el cual el neurotecoma celular no ex-
presarfa las caracteristicas neurales completamente (28).
La mayoria de los autores, debido a las controversias in-
munohistoquimicas y ultraestructurales, admiten que el
neurotecoma puede expresar diferenciacién schwannia-
na o perineural y derivarse de una célula mesenquimal
indiferenciada originada en la cresta neural (1).
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